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L a maladie ou syndrome de Gilles de la 
Tourette est un trouble neuro-develop- 
pemental caracterise par la presence 
persistante de tics moteurs et vocaux, sim- 
ples ou complexes, debutant le plus souvent 
dans I'enfance. Sa prevalence est difficile a 
evaluer en raison de I'absence de depistage 
scolaire. En France, on estime le nombre de 
patients atteints a 6 000 environ. La gene- 
tique de ce syndrome est extremement 
complexe. Des etudes recentes favorisent 
I'hypothese de I'heritage polygenique et 
plusieurs locus chromosomiques ont ete 
proposes, la premiere etude demontrant la 
liaison entre un gene et le syndrome de 
Gilles de la Tourette etant paru il y a peu de 
temps.' 

Le syndrome de Gilles de la Tourette est 
une affection tres heterogene ayant un gra- 
dient de severite dans sa symptomatologie : 
des formes legeres sans retentissement 
marque sur la scolarite et I'integration 
sociale, aux formes les plus severes, avec 
des tics complexes, invalidants, associes a 
des troubles psychopathologiques (comme 
I'hyperactivite avec trouble de I'attention ou 
des automutilations) responsables d'un 
handicap socioprofessionnel important. 2 

CARACTERISTIQUES CLINIQUES 

Les tics simples sont des mouvements ou 
des vocalisations non volontaires, brefs et 
repetitifs, comme les clignements des yeux, 
les raclements de gorge ou la toux. Les tics 
complexes sont des sequences motrices et 
gestuelles ou des emissions de phrases, en 
soi sans anomalies mais intervenant dans 
un contexte inadapte. C'est le cas, par exem- 
ple, des gestuelles visant a pointer le majeur 
en Fair ou a designer ses organes genitaux 


(copropraxie), et des verbalisations, voire 
des hurlements obscenes souvent a conno- 
tation sexuelle (coprolalie). II peut aussi 
s'agir de la repetition de mots ou de phrases 
emises par I'interlocuteur (echolalie) ou de 
la derniere syllabe ou des mots prononces 
par le patient lui-meme (palilalie). 

Les tics sont habituellement intermit- 
tents, mais peuvent ressembler a des ste- 
reotypies lorsqu'ils sont repetitifs sur de 
longues periodes. Ils augmentent avec le 
stress, la fatigue ou I'excitation, et se distin- 
guent notamment des autres mouvements 
anormaux (comme les chorees et les dys- 
kinesies) par le fait qu'ils peuvent etre rete- 
nus pendant une periode de temps breve, au 
prix d'un effort mental souvent important, 
avec un rebond lorsque le patient arrete de 
retenir ses tics. 

Devolution habituelle au cours du temps 
voit un tic apparaTtre pendant quelques 
mois ou semaines, puis disparaTtre et ceder 
sa place a un autre tic. D'apres le DSM IV 
( Diagnostic and statistical manual of mental 
disorders IV), le diagnostic de syndrome de 
Gilles de la Tourette est fait lorsqu’il y a pre- 
sence de tics moteurs et vocaux a un 
moment quelconque de I'histoire, et pas 
necessairement de fagon simultanee. En cas 
de persistance des tics simples, moteurs ou 
vocaux, le diagnostic porte est celui de tics 
moteurs ou vocaux chroniques. 

Les tics peuvent aussi s'accompagner de 
sensations ou de pensees premonitoires, 
c'est-a-dire precedant la survenue du tic, 
souvent de caractere desagreable, a type de 
sensation de brulures ou de tensions, que le 
tic vient plus ou moins soulager. Les pheno- 
menes premonitoires peuvent etre moins 
specifiques et se limiter au besoin urgent de 


realiser le tic (« urge to do »). De nombreux 
patients rapportent la necessity de realiser 
le tic d'une fagon « semi-volontaire » pour 
soulager ce besoin ou cette sensation 
inconfortable, jusqu'a un sentiment de 
« bien faire » ou de completude (pheno- 
mene appele « just right »). Cette expe- 
rience subjective a I'origine de mouvements 
complexes repetitifs evoque pour certains 
auteurs une analogie avec les phenomenes 
obsessifs et compulsifs. II paraTt done impor- 
tant d'examiner les caracteristiques des 
comportements repetitifs presents dans le 
cadre du syndrome de Gilles de la Tourette a 
la lumiere de leurs eventuelles similarites 
avec les compulsions des troubles obses- 
sionnels compulsifs (TOC). 

PARTICULARITY DES TOC 

DANS LE SYNDROME 

DE GILLES DE LA TOURETTE 

L'association Clinique entre tics et TOC a 
ete observee depuis les premieres descrip- 
tions du syndrome par Itard et par Gilles de 
la Tourette. Plus recemment, plusieurs etu- 
des ont caracterise le phenotype des TOC 
associes au syndrome de Gilles de la Tou- 
rette, en se basant sur la comparaison des 
comportements repetitifs observes dans 
des groupes de patients avec TOC sans tic et 
dans des groupes de tiqueurs sans psycho- 
pathologieassociee. 

Le phenotype des comportements repeti- 
tifs dans le syndrome de Gilles de la Tourette 
se caracterise principalement par des 
rituels de comptage, de toucher, ou par la 
recherche d'une certaine symetrie dans 
I'agencement des choses (p. ex. egaliser le 
lagage des chaussures). Lorsqu'il existe des 
pensees ou images intrusives, celles-ci sont 
de fagon predominante a caractere violent 
ou sexuel. En comparaison, le contenu des 
representations rapporte par les patients 
souffrant de TOC sans association avec des 
tics est constitue de fagon predominante 
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UU Ulill Organisation territoriale des ganglions de la base. Subdivision des 
ganglions de la base (vue sagittale a droite) en trois territoires fonctionnels, 
sensori-moteur, associatif et limbique definis par leur origine corticale (vues 
interne et externe a gauche). 

D 'a pres la ref. 3. 


par des preoccupations de contamination, 
entraTnant des comportements de lavage. 
Ainsi, il apparait qu'un element semiolo- 
gique essentiel reside dans I’experience 
subjective des patients : dans le TOC sans tic 
associe, le comportement repetitif est sys- 
tematiquement associe a une dimension 
affective et cognitive, c’est-a-dire a I'expres- 
sion symptomatique d'une anxiete, et son 
corollaire, le comportement, a pour finalite 
de la soulager (temporairement). 

Dans le syndrome de Gilles de la Tourette, 
I'anxiete est rarement associee aux compor- 
tements repetitifs. Ces differences pheno- 
menologiques incitent a s'interroger sur 
I'existence possible d'un spectre d'expres- 
sions des comportements repetitifs en fonc- 
tion de la nature des experiences subjec- 
tives avec, d’une part, la dimension 
cognitive et affective (le TOC veritable) et, 
d’autre part, une dimension plutot sensori- 
motrice (les tics complexes et phenomenes 
premonitoires). En outre, la frequence ele- 
vee du TOC chez les apparentes de premier 
degre des patients atteints par le syndrome 
de Gilles de la Tourette suggere qu'une 


forme particuliere de TOC pourrait etre une 
expression phenotypique du gene implique 
dans le syndrome de Gilles de la Tourette, ce 
qui amene a aborder brievement la physio- 
pathologie de ce syndrome. 

PHYSIOPATHOLOGIE ET NEURO- 

AN ATOM IE DU SYNDROME 

DE GILLES DE LA TOURETTE 

L'origine de ce syndrome a longtemps ete 
attribute a une cause psychogene, avant que 
des travaux d'imagerie cerebrale de gene- 
tique et de neuropathologie (etudes post- 
mortem des cerveaux de patients atteints par 
le syndrome de Gilles de la Tourette) ne s'inte- 
ressent a ses bases neurales en identifiant les 
structures cerebrales impliquees dans la 
generation des symptomes. Du fait de la 
rarete de ce syndrome, les etudes post-mor- 
tem n'ont pu etre realisees que sur un petit 
nombre des cerveaux, et I'analyse neuropa- 
thologique routiniere n'a pas demontre d’ano- 
malie macroscopique. L'implication du cortex 
et des ganglions de la base a pu cependant 
etre etablie grace a I'imagerie cerebrale. 

L'ensemble des donnees disponibles est en 


faveur d'un dysfonctionnement neuronal au 
sein de circuits reliant le cortex aux structures 
sous-corticales, dont le systeme des ganglions 
de la base (fig. I). 3 Ces circuits cortico-striato- 
pallido-thalamo-corticaux etant le siege de 
traitement de modalites sensori-motrices, 
cognitives, motivationnelles et emotionnelles 
(via respectivement les circuits moteurs, asso- 
ciates et limbiques) sont a l’origine de la diver- 
site des symptomes du syndrome de Gilles de 
la Tourette. En effet, une des hypotheses de la 
genese du syndrome de Gilles de la Tourette 
suppose I'existence de defaillance des meca- 
nismes de selection des programmes moteurs 
au sein des ganglions de la base chez les 
patients atteints de ce syndrome. 4 Selon cette 
hypothese, les ganglions de la base joueraient 
un role de relais dans le travail des differents 
generateurs de programme moteur vis-a-vis 
de toutes les structures cerebrales impliquees 
dans la production de mouvements. 

Selon ce modele (fig. 2), dans I'etat physio- 
logique, quand le mouvement desire est 
commence, il serait facilite par I'inhibition 
des groupes neuronaux des structures de 
sortie des ganglions de la base. Les autres 
generateurs de programmes moteurs 
seraient, eux, inhibes par I’excitation des 
neurones situes en peripherie des prece- 
dents. Ce mecanisme permettrait de favori- 
ser un programme moteur en supprimant les 
programmes non desires. Ainsi, un dysfonc- 
tionnement des mecanismes de selection 
serait present dans le syndrome de Gilles de 
la Tourette et des groupes de neurones stria- 
taux deviendraient anormalement actifs. II 
en decoulerait une inhibition des neurones 
de la sortie des ganglions de la base (norma- 
lement actifs) qui ne supprimeraient plus les 
programmes moteurs non desires, condui- 
sant au developpement des tics et des com- 
portements repetitifs. Cette hypothese est 
notamment renforcee par une etude 
recente 5 mettant en evidence des modifi- 
cations de la repartition de populations d'inter- 
neurones GABAergiques (GABA : acide 
gamma-aminobutyrique) entre le striatum et 
le pallidum, deux structures des ganglions de 
la base. Ces variations de densite de cette 
categorie de neurones seraient expliquees 
par une perturbation de la migration des 
neurones GABAergiques au cours de I'em- 
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UL'UUU Organisation des sorties de ganglions de la base en conditions physiologigues (a) et en condition du syndrome 
de Gilles de la Tourette (b). GPi : globus pallidus interne ; SNr : substantia nigra reticulata ; STN : noyau sous-thalamique 
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bryogenese. En consequence, il en resulterait 
une possible defaillance du controle inhibi- 
teur au niveau striatal et au niveau pallidal. 

Un autre modele permettant d'etudier les 
dysfonctionnements neuronaux a I'origine de 
comportements repetitifs a consiste a pro- 
duce des stereotypies (chez des rats) par 
injection de substances chimiques activatri- 
ces des recepteurs dopaminergiques. 6 Au 
cours de I'apparition des stereotypies, une 
hyperactivite au sein du compartiment strio- 
somal du striatum a ete identifiee. Les strio- 
somes regoivent les afferences a partir des 
aires orbito-frontale, cingulaire anterieure et 
prefrontale mediane. Les voies striosomales 
sont impliquees dans la prediction de la 
valeur de recompense d'un signal. II est nota- 
ble que de nombreuses etudes en imagerie 
cerebrale ont montre I'implication de ces 
aires corticales dans la physiopathologie du 
TOC et que ces modeles de stereotypies se 
situent a la frontiere avec les compulsions. Un 


autre compartiment striatal - les matrisomes - 
qui regoit des afferences a partir des cortex 
frontal associatif, temporal et parietal, est 
implique dans I'analyse du contexte et dans le 
choix du comportement adapte. Ainsi, la per- 
turbation d'un systeme de balance entre les 
circuits moteurs et limbiques, favorisant des 
circuiteries striosomales des ganglions de la 
base, pourrait etre a I'origine de comporte- 
ments repetitifs et non adaptes. 

L'implication dans ces modeles, pouvant 
rendre compte des tics complexes, de 
reseaux supposes dysfonctionnels dans le 
TOC a Tinteret de souligner I'intrication pou- 
vant exister a I'echelon neuronal entre ces 
deux pathologies. La proximite des meca- 
nismes neurobiologiques a I'origine des 
symptomes pourrait offrir une explication a 
I'heterogeneite phenomenologique obser- 
vee chez les patients ayant des comporte- 
ments obsessionnels et compulsifs associes 
auxtics. 
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